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Paciente con esclerosis tuberosa y angiomiolipomas renales
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Caso clinico

Mujer de 78 afos, diagnosticada de esclerosis tuberosa hace
40 aios con angiomiolipomas renales y hepaticos y afecta-
cion pulmonar con insuficiencia respiratoria parcial, por lo
que requeria oxigenoterapia cronica domiciliaria, y patron
obstructivo grave al flujo aéreo con disminucion de la difu-
sion del monodxido de carbono (3.200 mmol/min/pKa que es
el 44,3% del tedrico). Habia requerido una nefrectomia radi-
cal izquierda por sangrado del angiomiolipoma.

Acude al servicio de Urgencias de nuestro Hospital por
cuadro de disnea de minimos esfuerzos y ortopnea que no
mejoraba con tratamiento antibiético con cefalosporinas
de 3.2 generacion y prednisona. A la exploracion fisica esta-
ba taquipneica a 26 rpm con saturacion de oxigeno median-
te pulsioximetria al 82% con flujo de oxigeno al 31%. Pre-
sentaba soplo sistolico IV/VI en foco aortico, crepitantes
bilaterales secos y se palpaba masa abdominal de unos 5
cm. En la radiografia de torax se observaba una cardiome-
galia y un patron intersticial bilateral (fig. 1). En la analiti-
ca de urgencia destacaba una urea de 117 mg/dl y creatini-
na 1,3 mg/dl.

Alas 72 horas del ingreso presenta dolor abdominal difuso
de dificil control con analgesia. Se realizd una ecografia
abdominal en la que no se observd hemorragia activa. Pos-
teriormente presenta hipotension arterial, palidez mucocu-
tanea, orina hematirica y anemizacion hasta 8,4 g/dl por lo
que ante la sospecha de sangrado de angiomiolipoma se rea-
liza tomografia computarizada (TC) abdominal en la que se
objetivan multiples angiomiolipomas renales en el rifién
derecho (fig. 2) y extenso hematoma retroperitoneal con
signos de sangrado activo en relacion con malformacion
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vascular y aneurismas ambos dependientes de la arteria
renal, de 1,8 y 1 cm respectivamente. Se comenta el caso
con el servicio de Radiologia vascular que realiza una embo-
lizacion arterial selectiva de la lesion. Requiere transfusion
de 5 concentrados de hematies y darbepoetina alfa, con lo
que mejora hemodinamicamente y la funcién renal. Desde
el punto de vista respiratorio mejoré con tratamiento anti-
bidtico con meropenem y pudo ser dada de alta a los 25 dias
del ingreso.

Discusion

La linfangioleimiomatosis (LAM) es una enfermedad rara que
afecta fundamentalmente a mujeres en edad fértil, aun-
que se han descrito casos de afectacion a mujeres post-
menopausicas e incluso a hombres. La verdadera inciden-
cia y prevalencia de la enfermedad se desconocen, ya que
muchos de los pacientes se diagnostican errdneamente
como asma bronquial u otras patologias respiratorias. Se
caracteriza por la proliferacion de células musculares ati-
picas, células de LAM, en el intersticio pulmonar y alrededor
de estructuras broncovasculares'. Se distinguen dos formas
clinicas, una de ellas esporadica y otra asociada a esclerosis
tuberosa (complejo esclerosis tuberosa). Esta asociacion se
describe hasta en un 39% de los casos, lo que obliga a des-
cartar la presencia de esclerosis tuberosa en todos los
pacientes diagnosticados de LAM.

Clinicamente, el 80% de los enfermos refieren disnea que
llega a ser de minimos esfuerzos en la evolucion. Otras
manifestaciones caracteristicas son la tos seca y el neumo-
torax recidivante y de forma menos frecuente la hemop-
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Figura 1 Radiografia de toérax en proyeccion posterior-ante-
rior en la que se objetiva importante cardiomegalia y patron
intersticial bilateral.

tisis, derrame pleural quiloso, quiloptisis, quiluria, ascitis
quilosa, derrame pericardico, neumoperitoneo y abdomen
agudo.

La radiografia de torax es bastante inespecifica, puede
ser normal o hallarse un patron intersticial bilateral. Es Gtil
para el diagnoéstico de neumotorax y derrame pleural. La
tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR)? es
la prueba recomendada para el diagnostico y seguimien-
to de la enfermedad. Los quistes son caracteristicos y se
encuentran en todos los pacientes. Esta indicado realizar
una TC abdominal para descartar angiomiolipomas, linfa-
leiomiomas o adenopatias y la realizacion de una resonan-
cia magnética (RM) cerebral en aquellos pacientes con sin-
tomas. Las pruebas respiratorias funcionales muestran un
patrdn obstructivo y la difusion de monoxido de carbono
(DLCO) suele estar disminuida y tiene valor prondstico. En la
gasometria arterial destaca una hipoxemia. La prueba de
la caminata de los 6 minutos nos sirve para evaluar la capa-
cidad de ejercicio, la progresion de la enfermedad y la res-
puesta al tratamiento en pacientes sintomaticos?.

El diagndstico de certeza de la enfermedad lo da la biop-
sia pulmonar aunque en los casos de clinica y radiologia
compatibles se puede prescindir de esta.

Los angimiolipomas son hamartomas compuestos por
musculo liso, vasos sanguineos y grasa. Se describe una inci-
dencia desde el 33 hasta el 57%%4, segun las series, en los
pacientes con LAM. Habitualmente son unilaterales, aunque
hay casos de afectacion bilateral, especialmente en los
pacientes con esclerosis tuberosa. Muchos de los pacientes
estan asintomaticos. Los sintomas mas frecuentes son el
dolor abdominal, la hematuria, una masa palpable o la pre-
sentacion de hemorragia por rotura del tumor, que es la
causa mas frecuente de muerte en los enfermos con escle-
rosis tuberosa. En los pacientes asintomaticos, o si el tama-
no es menor de 4 cm, el riesgo de sangrado es bajo y se opta
por un tratamiento conservador mediante el seguimien-
to con técnicas de imagen. En aquellos casos de lesion
mayor de 4 cm o presencia de aneurisma de la arteria renal
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Figura 2 Corte de tomografia computarizada abdominal. Masa
heterogénea de densidad grasa sugestivo de angiomiolipoma y
coleccion hematica adyacente.

mayor de 5 mm, el riego de sangrado es alto y el tratamien-
to con embolizacion arterial o cirugia deberian ser consi-
derados. En casos de sangrado activo se recomienda la
embolizacion arterial, ya que es menos invasiva, no requie-
re anestesia general y se puede repetir. Aunque no hay estu-
dios que comparen ambas técnicas. Las tasas de recurrencia
se sitllan, en algunas series, en un 31%. La cirugia se prefie-
re en aquellos enfermos en los que se sospecha malignidad,
en estos casos la biopsia intraoperatoria es fundamental
para decidir reseccion conservadora o nefrectomia radical.
Las complicaciones mas frecuentes son la fistula urinaria
y las infecciones, siendo la insuficiencia renal posquirdrgica
poco frecuente, al igual que con la embolizacion arterial®.
La presencia de angiomiolipomas no contraindica el tras-
plante pulmonar aunque requieren tratamiento®.

Tradicionalmente el tratamiento de la LAM se ha basado
en los antiestrogenos, aunque existen otras alternativas con
progesterona, analogos de la hormona liberada de gonado-
tropinc (GnRH), tamoxifeno u ooforectomia bilateral. El
sirolimus (rapamicina) es un inmunodepresor utilizado en la
esclerosis tuberosa que parece reducir el tamafo de los
angiolipomas, aunque pueden aumentar el volumen al reti-
rar el farmaco’. El trasplante pulmonar es la opcion en la
fase final de la enfermedad, con tasas de supervivencia cer-
canas al 69% a los 5 afos.
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